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Enfermedad de Paget mamaria a partir de un
carcinoma intraductal infiltrante con metastasis

cutaneas en un paciente masculino

Paget’s disease of mammary origin from an infiltrating
intraductal carcinoma with cutaneous metastases in a male

patient.
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Resumen

La enfermedad de Paget mamaria en hombres es una enfermedad extremadamente
rara. Su relevancia radica en que tiene diagnéstico tardio porque las manifestaciones
cutdneas de la enfermedad habitualmente se observan en etapas finales y pueden
confundirse a simple vista con otras enfermedades dermatoldgicas de origen benigno.
Se comunica el caso de un paciente de 64 anos de edad que acudié al servicio de
urgencias por cuadro de dificultad respiratoria acompanado de lesiones dermatolégicas
en el hemitérax derecho, con sospecha inicial de tuberculosis pulmonar y enfermedad
infecciosa cutanea. Tras la evaluacién se diagnosticé enfermedad de Paget del complejo
areola-pezén acompanada de carcinoma ductal infiltrante de la mama derecha con
metastasis cutdneas, linfaticas y pulmonares. El paciente fallecié debido al avanzado
estadio de su enfermedad al momento del diagnéstico.
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Abstract

Paget’s disease of the male breast is an exceptional diagnosis. Cutaneous clinical pre-
sentation often is seen in late stages of the disease and can resemble other benign skin
pathologies and therefore its diagnosis is often delayed. This paper reports the case of
a 64-year-old male patient who presented to the emergency department with shortness
of breath accompanied by skin lesions in chest, suspecting pulmonary tuberculosis
and skin infection. After proper evaluation he was diagnosed with Paget disease of the
breast with underlying ductal carcinoma with nodal and lung metastases. Because of
his condlition unfortunately the patient died following his admission.
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ANTECEDENTES

La enfermedad de Paget mamaria continda sien-
do una enfermedad rara desde su descripcién
inicial en 1874. El cancer de mama en hombres
representa 1% de todos los canceres de mama
y la enfermedad de Paget mamaria estd rela-
cionada con 1% de los canceres de mama en
general. Por ello, su ocurrencia en hombres es
extremadamente inusual.’?

Su importancia radica en que su diagnéstico es
tardio porque puede confundirse a simple vista
con otras enfermedades dermatoldgicas de causa
infecciosa, como tuberculosis cutanea, herpes
zoster y otras enfermedades benignas, como
dermatitis seborreica, dermatitis posradiacion,
eccema y psoriasis, ademas de otros padecimien-
tos como melanoma, disqueratosis pagetoide y
carcinoma espinocelular incipiente.?

Se comunica el caso de un paciente de 64 afios
de edad, diagnosticado con carcinoma ductal
infiltrante con diseminacién pagetoide.

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 64 afios de edad, con
antecedentes de etilismo y tabaquismo crénico,
que fue ingresado al servicio de urgencias por
disnea, tos productiva y dificultad respiratoria.

Al examen fisico demostré caquexia, un tumor
indurado y doloroso supraclavicular derecho, en
la piel en la regién infraclavicular ipsilateral se
observaron lesiones dermatolégicas eritematosas
de morfologia nodular y papuloide de 5 mm de
didmetro en promedio, se apreci6 una lesién de
mayor tamafio localizada en el pectoral mayor
derecho de aproximadamente 10 mm de dia-
metro, papuloide umbilicada, con coloracién
violacea; asimismo, se observé asimetria del
complejo areola-pezén con engrosamiento de
la piel, aumento de volumen de la mama vy
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multiples lesiones inframamarias eritematosas
papulonodulares de diferente tamafio siguiendo
un dermatoma, dolorosas a la palpacién super-
ficial (Figura 1).

A la auscultacién con murmullo vesicular dismi-
nuido en ambos campos pulmonares y estertores
crepitantes bilaterales en toda la extensién desde
los dpices hasta las bases.

La radiografia de térax mostré derrame pleural
derecho, atelectasia y nddulo pulmonar izquier-
do, lesién sospechosa de metdstasis izquierda
(Figura 2). Se prescribi6 tratamiento con antibi6-
tico de manera inicial. Se sospeché herpes zoster

Figura 1. Mdltiples cutdnides, se muestra lesion
nodular de biopsia de piel, aumento de tamafio de
complejo areola-pezon en el hemitérax derecho y
masa subyacente.
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Figura 2. Radiografia anteroposterior de térax con
derrame pleural derecho, atelectasia y nédulo pul-
monar izquierdo.

en el hemitérax derecho. Se solicité autorizacion
del paciente para tomar biopsia de la lesion
dermatolégica de mayor tamafo previamente
descrita. La ultrasonografia mamaria bilateral
evidencié mdltiples lesiones hipoecogénicas
de morfologia atipica en la regién derecha
supra e infraclavicular. En el area retroareolar
derecha se encontré una lesién anecogénica
estelar de 7 x 7 x 7 mm, compatible con BI-
RADS 5 (Figura 3). Resultados de la biopsia con
descripciéon macroscopica de patologia: pieza
de piel fusiforme con lesion central nodular de
coloracién blanca grisacea con consistencia
firme, con superficie lisa untuosa y brillante de
15 a 10 mm, resultando en diseminacion page-
toide de carcinoma ductal infiltrante (Figuras 4
y 5). El paciente fallecié tres dias después de su
ingreso por cuadro de insuficiencia respiratoria.
En la necropsia de la mama derechay el pulmén
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Figura 3. Region derecha supraclavicular con dos le-
siones hipoecogénicas de 5 y 9 mmy region infraclavi-
cular con dos lesiones de 5 y 4 mm. Todas las lesiones
de morfologia atipica, area retroareolar derecha con
lesion anecogénica estelar de 7 x 7 x 7 mm. BIRADS 5.

izquierdo se encontré carcinoma infiltrante de
los ductos mamarios Nos, Scarff, Richardson
Bloom de 7 (3 + 3 + 1) grado Il de Nothingham
con permeacion tumoral linfatica (Figura 6) y
metdstasis pulmonares de carcinoma ductal ma-
mario, respectivamente (Figura 7) No se realiz6
estudio de inmunohistoquimica por no contar
con el recurso en el hospital.

DISCUSION

La enfermedad de Paget mamaria representa
entre 1y 4% de todos los cdnceres mamarios y
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Figura 4. Foto panoramica de epidermis y dermis que
muestra permeacion vascular-linfatica de carcinoma
ductal infiltrante.

Figura 6. Formaciones tubulares y areas sélidas de
células neopldsicas que corresponden a carcinoma
ductal infiltrante.

Figura 5. Las células de Paget muestran citoplasma
amplio y claro, el nicleo pleomérfico con nucléolo
prominente, con frecuencia las células muestran
mucina.

afecta principalmente a mujeres mayores de 50
anos; en hombres es excepcional.*

Aunque su histopatogénesis ha sido objeto de
controversia, actualmente existen dos hipétesis
principales. La primera teoria epidermotrépica

Figura 7. Espacio alveolar dilatado con células neopla-
sicas, que corresponden a carcinoma ductal infiltrante.

(ductal) sugiere que las células de Paget son en
origen células cancerigenas ductales que han
migrado a través de la membrana basal desde
los conductos galactéforos subyacentes hacia
la epidermis del pezén. Esta teoria se basa
en la existencia de un carcinoma subyacente
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en la mayoria de los pacientes, como el caso
comunicado. La teoria de transformacién in-
traepidérmica describe que las células de Paget
representan en realidad degeneracion maligna
in situ de los queratinocitos de la epidermis
areolar.®

La enfermedad tiene un curso insidioso co-
menzando en el pezén para posteriormente
extenderse hacia la areola y en casos mas avan-
zados hacia la piel. Su manifestacion clinica se
distingue por una lesiéon eccematosa, eritema-
tosa, aspera, con bordes irregulares con o sin
descamacién, secrecién, sangrado, ulceracién
e invaginacioén del pezén concomitantes con
dolor, ardor y prurito. En general es unilateral,
aunque se han descrito casos de bilateralidad.
En el complejo areola-pezén se manifiesta
como un parche eritematoso bien delimitado
o descamativo que puede ser exudativo, pero
también puede manifestarse como un simple
engrosamiento de la piel.®

Las metastasis cutdneas suelen manifestarse
frecuentemente como un infiltrado eritematoso
papulonodular dnico o mdltiple. Las metastasis
zosteriformes se pueden manifestar como papu-
lovesiculas, nédulos o vesiculoampollas que se
distribuyen a lo largo de dermatomas, simulando
un herpes zoster.”

La palpacién de una masa subyacente ocurre en
s6lo 50% de los casos. El diagnéstico diferen-
cial incluye enfermedades benignas (eccema,
dermatitis de contacto por radiacién, adenoma
de pezén) y malignas (enfermedad de Bowen,
cancer basocelular, melanoma maligno de ex-
tension superficial). La curacion espontanea de la
dermatitis del pezén no debe descartar categ6ri-
camente la existencia de enfermedad de Paget.?

En ausencia de tumor mamario palpable en el
momento de presentacion del caso, se recurre a
la mamografia para identificar y localizar los tu-
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mores subclinicos subyacentes, los acimulos de
microcalcificaciones sospechosas o ambos. La
incidencia de exploracién mamografica positiva
en la enfermedad de Paget varia con amplitud
en el material publicado, con incidencia de 24
a 97% de datos positivos e incidencia global
de 60% de microcalcificaciones subareolares.’

En términos histolégicos, se distingue por células
grandes redondas, citoplasma claro con ndcleos
grandes y nucléolos con mitosis abundante, las
células son fuertemente inmunorreactivas con
citoqueratina.'®

En hombres las opciones de tratamiento son
las mismas que para las mujeres. El tratamiento
consiste en mastectomia y biopsia de nédulo
linfatico centinela.” El pronéstico depende de
la existencia y extension del carcinoma en el
tejido mamario subyacente.'
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